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　 　 　 筋 強 直 性 ジ ス トロ フ ィ ー の 知 的 特 性
小笠原 昭 彦 1)・黒 岩 長 造 2)・野 尻 久 雄 3)・中 藤 　 淳 4)
　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　 要　　 　約
　本研究では、筋強直性 ジス トロフ ィー(以 下、MyD)の知的特性 を検討 した。　MyDである9名 の男性 と3名 の
女性 に日本版WAIS-R成人知能検査法が実施 された。彼 らの平均FIQは、66.4(SDl5.6)であ り、それは、Duchenne
型筋 ジス トロフィー(以 下、DMD)の それ(平 均82.8、　SDl3.4、　ll6例)より有意 に低かった。　MyDでは、「絵
画完成」の下位検査評価 点が、「符号」に比べ有意に低 かった。DMDに比べ 、　MyDでは、「単語」 と 「絵画完成」
を除 く9つ の下位検査の評価点が有意 に低かっ た。下位検査評価点のプロフィール分析によって、MyDでは、1)
「モデルの再構成」や 「図形的刺激の視知覚」の ような視覚的認知、構成能力、2)「視覚的順序づけ」、「系列処
理」 また「継 次処理」 などの情報や刺激を逐次処理する能力が弱いことを明らかにした。
　MyDの知的機能 は、知的水準 と下位検査評価点の双方 において、　DMDより低い と思われた。 しか しなが ら、研
究者の問で、MyDの知的水準 と下位検査 プロフィールについての統一見解 は得 られていないため、それ らについ
てはさらに検討が必要である。個 々のMyDの援助計画を立てる上でわれわれが検討 しなければならない もう一つ
の側面 は、それぞれのMyD患者に固有の知的機能である。
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目 的
　筋強直性 ジス トロフィー(Myotonic　Dystrophy、以下
MyD)は、常染色体優性遺伝 を示 し、20～50歳頃に発症
する筋 ジス トロフィーの一種である。骨格筋の ミオ トニ
ア、筋力低下お よび筋萎縮 な どをは じめ とし、全身の臓
器 ・組織 に多彩な症候 を呈す る多系統疾患 である。
　近年、国立療養所筋 ジス トロフィー病棟 へ入所 す る
MyD患者 も増 えているが、MyDには40%のケースに知能
障害が出現す ることが知 られてお り(松 岡,1988)1)、適
切なケアを提供する上では、MyDに固有の知的特性 を理
解 してお く必要がある。特定の対象者群に固有の知的特
性 を理解する上では、全体的な知的水準だけではなく、
その構造的側面にわたって も詳細 に検討す ることが必要
である。
　MyDの知的特性 についての これ までの研究は、1)知
能検査を用いて、全体的な知的水準 を検討 したもの、2)
知 的水 準 と器 質 的 な病 変 との 関連 を検討 した もの 、3)
全体 的 な知 的水準 だけで な く、知 能検査 に見 られ る知能
構 造 につ い て も検 討 した もの 、4)特 定 の 知的機 能 を検
討 した もの、 に分 ける こ とが で きる。
　 全体 的 な知 的水 準 に関 して は、Wechsler知能検 査 の全
検 査 知能指 数(Full-Scale　Int lligence　Quotient、以下FIQ)
で 、105.3(Franzese,　Alltonini,　Iannelli　et　al.,1991 2,)か
ら63.2(野尻 ・小 笠原 ・中藤他,1988　3))にまで わた り、
必 ず し も… 致 した見解 が得 られて い ない。 また 、低IQを
示 す 症 例 の比 率 も、FIQ70未満 が70.6%(米山 ・杢 野 ・
松 岡他,1992　4))とす る もの か ら、7.1%のみが低 知 能 を
示 す と す る も の(Franzese,　Antonioni,　Iannelli　et　aL,
1991　2);ただ し、IQの基 準 は示 して いな い)ま で あ り、
見解 が一致 してい な い。
　 知能 障害 と器 質 的病 変 との 関連 につ いて は、海 馬萎 縮
や 白質病変 が 関与 す る可 能性 を指摘 す る研 究(加 藤 ・高
橋 ・米沢,1995　5);米山 ・本 田 ・小長 谷他,1992 6))、脳 波
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の徐 波化 との 関連性 を示 す もの(米 山 ・本 田 ・小 長谷他,
1992　6))の他 、中枢 神経 系 の構 築異常 を示 唆 す る報 告(尾
野,1988　7))などが あ る。MyDの 知 能 障害 の 基礎 に は、
中枢 神経 系 の障 害が 存在 す る可能性 が 高 い と言 え よう。
また、加 藤 ・高橋 ・米沢(1995)5)は、遺伝 子 レベ ルで の
原 因で あ るCTG配 列 の 反 復 増 大 とIQとの 間 に有 意 な負
の相 関 が認 め られ る と して お り、MyDの知 能 障害 の背景
には 、遺伝 要 因の関 与が推 測 され る。
　 知 能構 造 につ い ては、Wechsler知能 検査 の 下位検 査 プ
ロ フィー ルが検 討 され てい る。例 えば、黒 田(1987)8)は、
44例のWAISの結 果 に基づ い て、「理解」 「絵 画 完成」 「絵
画 配列」 の 各下位 検査 で 評価 点が 高 く、 「単語 」 「積 木模
様」 「組 合 せ」 で評 価点 が低 い こ とを報 告 して いる。
　 この他 、特 定 の 知 的 機 能 を取 り上 げた研 究 も多 い。
Franzese,　Antonioni,　Iannelli　et　al.(1991)2)は、知 覚 一 運
動機 能 の低 下 を報告 してい る。 また、Mallory,Mishra &
Adler(1990)9)は、 神 経 心 理 学検 査 に よ り、MyDは 、 認
知 、運 動 の両面 におい て劣 り、 と くに空 間機 能 の成績 が
悪 か った と してい る。飯 田 ・野 尻 ・小 笠原 他(1989)l0)は、
視覚 運 動協 応 、形 の恒常 性 が低 い こ とを見 いだ して い る。
野 尻 ・小 笠 原 ・中藤 他(1988)3)は、注 意 ・計 算能 力や 空
間認知(立 体 図形 の模写 な ど)が 劣 る こ とを報告 してい
る。 これ らの ことか ら、MyDは 、概 して 、視 覚運動 協 応
や空 間認知 が劣 る と考 え られ る。
　 本研 究 で は、国立 療養 所 筋 ジス トロフ ィー病棟 に入 院
中 のMyD患 者 を対 象 に、 日本 版WAIS-R成人知 能 検 査 法
(Japanese　Wechsler　Adult　Intelligence　Scale-Revised、以
下WAIS-Rとす る;品 川 ・小 林 ・藤 田他,1990)ll)を実 施
し、全体 的な知 能水 準 、言語性IQ(Verbal　IQ、以下VIQ)
と動作 性IQ(Performance　IQ、以下PIQ)の 比 較 、下 位
検 査 プ ロ フィー ル に現 れ た特徴 に加 え 、 これ までの報 告
で は検 討 されて いない プロ フ ィー ル分析(藤 田 ・小 野,
1998 12))を実 施 して、知 能検 査 の下位 検査 評価 点 のパ ター
ンか ら推測 され る、個 別 の能力 レベ ルか らみたMyDの 知
的特性 につ いて検討 す る。
対象と方法
　対象は、国立療養所S病 院に入院中のMyD12例(男性
9例、女性3例)で ある。対象者の検査時年齢は42～58
歳、平均49.1±5.1歳であっ た。MyDの診断は、神経 内
科が専門の主治医によって行われている。
　知能検査は、WAIS-Rを用いた。対象者には、運動機能
障害が見 られるケース も含まれたが、検査は、WAIS-R検
査手引 き書 に記載 された手順 にしたがって、筆者 らが個
別 に実施 した。
　対象者 には、研究の趣旨を個別に説明 し、了承 を得 ら
れたケースについて、知能検査 を実施 した。また、各対
象者 には、WAIS-Rの結果 に基づいて、日常生活で注意す
べ き点について説明 を行 った。
　IQおよび下位検査評価点についての比較対照のため、
小笠原 ・中藤 ・野尻他(1986)13)および小笠原(1999)14)で
報 告 したDuchenne型筋 ジ ス トロ フ ィ ー(Duchenne
Muscular　Dystrophy、以下DMD)患者 に実施 されたWAIS
の結果 を用いた。DMDは男子のみで、　ll6例、平均年齢
は19.0±2.3歳(16～27歳)であった。両群の問には、年
齢、性別構成に差があ り、比較のための要件は必ず しも
十分 ではないが、参考資料 として位置づけることがで き
よう。
　分析 にあたっては、IQについては、　FIQ、　VIQ、　PIQご
とに両群の平均値 を求め、比較 した。 また、下位検査評
価点 も同様 に分析 した。MyDのWAISのプロフィール分
析 については、藤田・小野(1998)12)に示 された方法によっ
て行った。 ただ し、今回は、ケースごとの分析 を行 うこ
とを目的 とはしていないので、今回対象 としたMyD患者
の下位検査平均評価点に もとついてプロフィール分析 を
行い、全体的な傾向について検討することとした。
　 なお、統計的分析 には、SPSS10.OJを用いた。
結果と考察
1.IQ
表1に 平均IQの比 較 を示 した。　MyDのWAIS-Rによ る
平 均IQは、す べ てDMDのWAISに よるそ れ よ り有 意 に低
か った。 また 、MyDに お いて も、DMDと 同様 に、　VIQと
PIQとのdiscrepancyは認 め られ なか っ た(t・=1.155、　df
=10、　p=.275)O
　 FIQ70未満 の症例 数 は、　DMDの15.6%(18例)に比 べ 、
MyDで は75%(8例)と 多 か った。 また、　FIQgO以上 の
症 例 は、DMDで は37例(31.9%)であ っ たの に対 し、MyD
で は1例(8.3%)の み で あ っ た。MyDに は、　scale　out
に よ り、FIQが算 出で きなか ったケ ー スが1例 あ った。
2.下 位検査評価点
　MyDとDMDの下位検査平均評価点 によるプロフィー
ルの比較を図1に 示 した、,両者 を比較す ると、「単語」と
「絵画完成」以外の9つ の下位検査項 目で、MyDの方が
有意 に劣 っていた(表2)。 また、MyDの下位検査 プロ
フ ィールの特徴 をDMDのそれ と比べ ると、言語性では
DMDは 「類似」 と 「数唱」が高 く、「単語」 と 「算数」
が低かつたが、MyDは 「単語」がやや高 く、「類似」が
やや低 くなっていた。動作性では、DMDは、平均値では
大 きな違いはなかった ものの、「符号」と 「絵画完成」が
やや低 く、「絵画配列」と 「積木模様」がやや高かったの
に対 し、MyDでは 「符号」「積木模様」が低 く、「絵画完
成」や 「組合せ」が高かった。 この ように、知的水準だ
けではな く、下位検査 プロフ ィールの特徴 も両群で異
なっていると考 えられる結果であった。
　MyDの下位検査評価点について、全下位検査問で被験
者内1要 因分散分析 を実施すると、5%水 準で有意差が
認め られた(F=1.970、df=10/118、　p=.043)。しか し
なが ら、TukeyのHSD検定 による多重比較の結果、5%
水準で有意差が認め られたのは、例数が少ない こともあ
り、「絵画完成」と 「符号」の問のみであった(p=.029)。
3.プ ロフィール分析 によつて推定 される知的特性
　MyDについて、藤田・小野(1998)上2)に示 されたWAIS
Rのプロフィール分析 を適用 して、下位検査評価点のパ
ター ンか ら推測 される知的特性 についての検討 を試 み
た。
　言語性下位検査の平均評価点は5.4であ り、これ と比べ
±1.0以上差がみ られた下位検査 はなかった。動作性下位
検査では、平均5.4に対 して、「絵画完成」 と 「組合せ」
は1点 以上評価点が高 く、一方、「積木模様」 と 「符号」
は1点 以上劣っていた。 この結果をもとにプロフィール
分析 を行った ところ、表3の 通 りの特徴が推測 された。
これ らは、いずれ もWAISRの結 果に基づ いた仮説であ
り、それ を支持する証拠が、他の検査結果、行動観察所
見な どか ら得 られた場合に、MyDに固有 の知的特性であ
ると結論づけることがで きる。なお、 プロフィール分析
では、「影響因」についての仮説 も得 られるが、この影響
因は、検査実施場面での被検者のパフォーマ ンスに影響
す ると考えられる要因であるので、今回の検討の対象か
らは除外 した。
　 まず、表3に 示 された強い能力 についての仮説を検討
す る。「視覚的体制化(視 覚刺激を正確 に認知する能力)」
と 「視覚的全体把握(断 片 を見て全体の視覚的イメージ
を想起する能力)」は、Mallory,　Mishra　&　Adler(1990)9)
の報告する空間機能の成績の悪 さ、飯 田 ・野尻 ・小笠原
他(1989)10)のい う、形の恒常性の低 さ、また、野尻 ・小
笠原 ・中藤他(1988)3)が指摘 した空間認知が劣ることと
は一致 しないので、いずれ も採用 されない。 また、「視覚
一運動の速 さ(視 覚的な情報に基づいてすばや く動作で
反応する能力)」もMallory,　Mishra & Adler(1990)が指
摘 した 「視覚運動協応の弱 さ」 とは相容れない結果であ
るので、採用 されない。
　 これ ら以外の、「有意味画の視知覚(人物や物な どの有
意味な視覚刺激 を認知する能力)」「完成状態 の予測(行
動や作業に先立って、その結果や完成状態 を意味的、視
覚 イメージ的に予測する能力)」「非言語的推理(す でに
獲得 している知識をもとに、視覚的 一空間的 な洞察によっ
て課題 に対する結論 を導 く能力)」「遠隔記憶(長 期記憶
の保持 とその想起に関わる能力〉」「本質 と非本質の区別
(複数の応答が可能な課題 において、もっとも適切な応答
が どれか を見極める能力)」は、これまでの ところ、支持
する証拠 も、反する証拠 もないので、採否は保留 される。
　 次に、弱い能力の うち、「モデルの再構成(提 示 された
見本 を忠実に模倣 してパター ンを構成す る能力)」と 「図
形的刺激の視知覚(図 形 ・記号のような、意味の捨 象さ
れた視覚刺激 を受容、認知す る能力)」は、野尻 ・小笠
原 ・中藤他(1988)3'の報告する立体図形の模写が弱いこ
とによって支持 される。同様に、「視覚記憶(視覚刺激を
細部 まで正確 に記憶す る能力)」も支持 される可能性があ
る。「視覚的順序づけ(視覚 によって得た情報 を順序づけ
て処理する能力)」、「系列処理(順序が重要 な情報に対 し、
正 しい順序で処理を行 う能力)」、「継次処理(情報を連続
的、逐次的 に処理する能力)」は、いずれ も、情報を逐次
的に処理する能力に関わっている。情報を逐次的に処理
するには、短期記憶が重要な役割 を果 たすと考 えられる
が、MyDでは、短期記憶の指標であるWAIS-Rの符号が、
3.6とかなり低 くなってお り、以上の3つ の能力の弱さが
支持 される可能性があ り、さらに検討が必要である。
　 「概念形成(概 念の蓄積の程度、その概念の正確 さ、概
念の柔軟 な運用)」「抽象的思考(複 数の対象の特徴から
一般性 ・共通性 を抽出する能力)」「推理(す でに獲得 さ
れている知識 をもとに新 しい知識、 結論 を導 き出す能
力)」「情報の符号化(一 度に覚 えきれない情報 を、体制
化、スキーマ等によって覚 えやすい形 に変換 し、課題解
決に役立てる能力)」「数処理の熟練度(数 を操作する能
力)」については、現在 までに支持する証拠が得 られてい
ないので、採否は保留 される。
討 論
1.MyDの知 的水 準
　 今 回 の結 果 でのMyDの 平均FIQは67.9±11.2と、黒 田
(1987)8)の報 告(78.6±14.2)より低 くな ってい た。VIQ、
PIQも、そ れ ぞれ黒 田(1987)8)の報告(VIQ80.0±14.5;
PIQ80.0±14.2)に比 べ低 か った。　MyDのIQにつ い ては
い くつ か の報 告 が あ るが 、平 均FIQでみ る と、64.0(高
井 ・黒岩,199215))から105.3(Franzese,　Antonini,　Iannelli
et　al.,19912))まで と、 か な りの 差が あ る。
　 また 、今 回 の結 果 で は、MyDの 知 能水 準 は、　DMDの
それ と比べ 、有意 に低 か った。しか しなが ら、黒 田(1987)8)
に よ れ ば、DMDよ り平 均IQは、　FIQ、　VIQ、　PIQとも4
前 後低 い もの の、 有意 差 は認 め られ てい ない。
本研 究 も含め 、これ らまでのMyDの 知 能 につ いて の報告
では 、例 数が 多 くて30に満 たない もの で あ るため 、母 集
団 を適 切 に代 表 した標 本抽 出がで きなか った 可能性 が あ
る。 また、松 永(1988)16)による と、MyDで は対 象症 例 の
年齢 構 成 、重 症度 、罹 病年 数 な どに よ り知 能低 下 の現 れ
方 に違 い が生 ず る とい う。筆者 らも、 大学 を卒 業 し、 企
業 の営 業職 と して長年 勤務 した ものの 、発病 後は 、知 的
水準 が か な り低下 した症例 を経 験 してお り、経 年 的 に知
的 水準 が逓 減 す るケ ース があ る もの と考 え られる。 しか
し、そ の一方 で 、発病 後 も大 学 の教員 と して勤 務 したケ ー
ス もあ る。 したが っ て、MyDの 知 的水準 につ いて は、 さ
らに対 象例 数 を増 やす と ともに、松 永 の指摘 した よ うな
要 因 を検 討 す る ため、 同一 症例 を縦 断 的 に追跡 す る検 討
が必 要 で あ る、)
2.MyDの知能 構造
(1)言語 性IQと動 作性IQのdiscrepancy
　 言 語 性IQと 動 作 性IQのdiscrepancyは認 め られ なか っ
た。 これ は、 多 くの報告 と共通 した所 見 で あ り(黒 田,
1987 8);高井 ・黒岩,1992 15);Franzese,　Antonini,　Iannelli
et　al,,1991 2);野尻 ・小笠 原 ・中藤 他,1988 3))、　MyDの 知
的特 性 の一 つ であ る と考 え られ る。DMDで は、　WAISの
結 果 を 除 い て(WAISで は、知 能 測 定 上 の 問題 に よ つて
PIQが見か け上低 下 してい る と考 え られて いる;小 笠 原,
1999 14)および小 野,1997 17)を参照)、PIQ優位 のdiscrepallcy
が 認 め られ てお り、 同 じ筋 ジス トロフ ィーで も知 的特性
が 異 な る可 能性 が あ る。
(2)下位検査評価点
　 今回の結果で は、MyDの下位検査評価点 は、「単語」
「絵画配列」「積木模様」がやや高 く、「類似」「符号」「絵
画完成」が低 くなっていた。これに対 して、黒田(1987)8)
は、「理解」「絵画完成」「絵画配列」で評価点が高 く、「単
語」「積木模様」「組合せ」 において評価点が低いと報告
してお り、このように見る限 り、今回の結果 とは異なっ
ていた。 しか しなが ら、黒田(1987)と今回の下位検査
平均評価点で、1点 以上差があったのは、「知識」「理解」
「類似」「単語」 「符号」「絵画配列」の6つ の下位検査で
あ り、 しか も、下位検査プロフ ィールのパ ターンは、一
部 を除いてよ く似ていた。 このことか ら、下位検査評価
点の特徴は、今回の結果 と黒田(1987)8)とで異なるとは
結論できず、 さらに例数を増加 して検討 を続 けることが
必要である。
3.プ ロフィール分析結果からみたMyDの知的特性 と療
　　育援助
　WAIS-Rの結果 をもとに行 ったプロフ ィール分析か ら
は、強い能力については仮説を支持する証拠 は得 られな
かった。一方、弱い能力については、1)「モデルの再構
成」「図形的刺激の視知覚」な どの視知覚や構成能力の低
さ、2)「視覚的順序づけ」「系列処理」「継次処理」など
の、情報を逐次処理する能力の低 さ、の2つ について支
持する証拠があ り、これ らはMyDの知的特性 を示 してい
ると考え られた。
　 知能検査結果 をもとにケアや療育の方針を立てる場合
には、対象者の得意 な、理解 の しやすい能力 を活かす長
所活用型指導(藤 田・青山・熊谷,1998 18);藤田,2000 19))
が基本である。 これは、子 どもの場合 でも、大人の場合
で も、 また、障害のあるなしに関わ らず、同様である。
心理学的にも、苦手 な、弱いところを訓練 によって改善
しようとする短所改善型指導 よ りも、長所活用型指導の
方が 有効 で あ る こ とが確 か め られ てい る(Krashen,
Seliger　&　Hartnett,1974　20);Pask & Scott,1972 21))。　しか
し、今回のMyDの場合、とくに強い能力には支持す る証
拠が認められておらず、長所活用型の指導 は難 しい。こ
うした場合、弱い能力 を、ケアや療育の際 に用いると、
対象者にとっては理解 しに くい と考えられるので、そ う
した能力 を使 うことを避ける、いわば短所回避型指導が
必要 となる。MyDの場合、視知覚や構成能力を用いるよ
うな援助、また、情報 を逐次的に処理する能力、すなわ
ち、順番に1つ ずつ処理 してい くこ とが必要 な援助は、
避 ける方がよいと考えられる。
　今回は、MyDに共通する知的特性 についてプロフィー
ル分析で検討 してみたが、実際のケアや療育の計画 を立
てる上では、当然、ケースごとにプロフ ィール分析を実
施 して、個別のケースの特徴 を把握 してい くことが必要
である。
付 記
　本論文の一部 は、小笠原(1999)14)および小 笠原 ・黒
岩 ・野尻他(1993)22)にもとついている。また、本研究 は、
厚生省神経疾患研 究委託費(分 担研 究者 ・飯田光男国立
療養所鈴鹿病院現名誉所長)に よった。
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                                      Abstract 
 The present study examined the intellectual functioning in people with myotonic dystrophy (MyD). Nine men 
and three women with MyD were administered the Japanese Wechsler Adult Intelligence Scale-Revised  (WAIS-R). 
Their mean Full IQ was 66.4  (SD=15.6) and it was significantly lower than that of Duchenne muscular dystrophy 
 (Mean=82.8, SD=13.4, N=116; DMD). The scaled score of picture completion was significantly higher than that of 
coding in MyD people. The  scaled scores of nine subtests except vocabulary and picture completion were 
significantly lower than those in  DMD subjects. Profile interpretation of the scaled scores revealed that a) visual 
cognition and reproductive abilities such as reproduction of models and visual perception of abstract stimuli, and b) 
ability to process information or stimuli sequentially such as visual sequencing, sequential and successive processing 
were  "weak'' abilities for MyD people. 
 Intellectual functioning in MyD people seems to be lower than that of DMD subjects both in intellectual evel and 
subtests' scaled scores. However, there is no common view on the level of intelligence and the profile of subtests' 
scaled scores in people with MyD among researchers. Therefore, we need further study on the intellectual level 
and the pattern of subtests scores of MyD. Another aspect we have to examine is the characteristics of intellectual 
function of individual MyD person in order  to plan their intervention programs. 
Key words: myotonic dystrophy, intellectual functioning, WAIS-R, profile interpretation
